Síndrome de Prune Belly  by Ávila-Martínez, Cristian José et al.
A
T
E
N
 F
A
M
20
16
;2
3(
4)
162
Imagen Aten Fam. 2016;23(3):116.
Respuesta del diagnóstico
Prune Belly 
La imagen correspondió a un paciente con diagnóstico de síndrome de Prune 
Belly, en él se apreció la ausencia de músculos abdominales al palparse direc-
tamente asas intestinales observándose borde hepático y red venosa colateral; 
además cabalgamiento de cuarto ortejo sobre tercero de pie izquierdo.
(OSDFLHQWHDFXGLyDODFRQVXOWDSRUP~OWLSOHVLQIHFFLRQHVXULQDULDVVHFXQGDULDVDUHÁXMRYHVLFXORXUH-
teral, abdomen distendido y criptorquidia bilateral, la cual le fue reparada a los cuatro años.
El síndrome de Prune Belly conocido también como síndrome de Eagle-Barret, síndrome de la triada, 
síndrome de displasia mesenquial o “vientre en ciruela pasa” en su traducción, fue descrito por primera 
YH]HQSRU)UROLFKTXLHQUHJLVWUyHOFDVRGHXQQHRQDWRPDVFXOLQRFRQDJHQHVLDGHODPXVFXODWXUD
abdominal predominantemente de músculos abdominales inferiores (rectos inferiores y oblicuos) y 
FULSWRUTXLGLDELODWHUDODxDGLpQGRVHHQSRU3DUNHUPDOIRUPDFLRQHVGHOWUDFWRXULQDULRWDOHVFRPR
GLODWDFLyQPHJDORTXtVWLFDGHXUHWUDYHMLJD\XUpWHUHVUHÁXMRYHVLFXORXUHWHUDOREVWUXFFLyQHKLGURQH-
frosis, completando la triada clásica de este síndrome (hipoplasia o agenesia de musculatura abdominal, 
criptorquidia bilateral y alteraciones en vía urinaria).1-2
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Paciente femenino de 40 años de edad, sufrió caída sobre mano derecha en dorsi-flexión 
y desviación cubital.
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Se estima que actualmente existen 
un poco más de 300 casos reportados 
en la literatura médica, su incidencia es 
de uno por cada 40 000 recién nacidos 
vivos, siendo más frecuente en hombres 
que en mujeres con una proporción de 
 VROR UHSRUWiQGRVHGHDHQ
mujeres (pseudo-pseudo Prune Belly), 
 IDOOHFH DQWHV GHO SULPHUPHV \
DQWHVGHORVGRVDxRVHOUHVWDQWH
QRUPDOPHQWHQRDOFDQ]DUiODDGR-
lescencia, pues compromete su vida 
el daño renal y la displasia pulmonar, 
principalmente.3
La etiología actualmente se desco-
noce, pero se ha asociado a alteraciones 
genéticas por daño en mesodermo, in-
fecciones y factores mecánicos diversos 
como edema intraparto. Actualmente 
existen ensayos que sugieren la exis-
tencia de alguna forma de transmisión 
hereditaria, principalmente la recesiva 
ligada al cromosoma X, aunque otros 
patrones como el autosómico recesivo, 
dominante o mitocondrial también han 
sido propuestos. En el desarrollo de este 
síndrome se ha observado la prevalencia 
de la mutación del gen CHRM3 del cro-
mosoma 1q43. Se menciona también, 
que tras las alteraciones renales como 
megaureteres se genera un efecto masa 
en el abdomen con hipoplasia de mús-
culos abdominales, lo cual provoca la 
dilatación abdominal característica en 
este síndrome.4
El diagnóstico se realiza con una 
HFRJUDItDSUHQDWDOGHODVHPDQDDOD
22, en la que se observa el aumento del 
tamaño de vejiga y uréteres e hidram-
nios, el diagnóstico de certeza se reali-
zará con el recién nacido, observando el 
abdomen distendido, con piel arrugada 
y ausencia de testículos en bolsas es-
crotales.1,5
El síndrome de Prune BellyVHFODVLÀ-
ca en: síndrome Prune Belly clásico (triada 
clásica), Pseudo Prune Belly (ausencia de 
criptorquidia), Pseudo-Pseudo Prune Belly 
(ausencia de criptorquidia y ausencia de 
alteraciones renales o alteraciones rena-
les leves -visto en mujeres-) y la variante 
letal del síndrome de Prune Belly, la cual 
es aquella con obstrucción anatómica 
uretral con importantes repercusiones 
en vejiga, uraco, uréteres y riñón condi-
cionando a una muerte neonatal.6
De acuerdo con la valoración de la 
función renal, se divide en tres catego-
rías: 1. Buena, con valores de uremia o 
creatinina normales; 2. Intermedia, con 
uremia elevada; y 3. Pobre, con uremia 
francamente alta.
Los signos y síntomas encontrados 
en estos pacientes son los relacionados 
con su triada clásica añadiéndose la 
existencia en algunos casos de hipo-
plasia pulmonar, retraso mental o ca-
pacidades intelectuales intactas, ascitis, 
anomalías de extremidades, displasia de 
caderas, ano imperforado, polidactilia, 
sindactilia, anomalías gastrointestinales 
como mal rotaciones, atresias y bandas 
intestinales, paladar hendido, hernia de 
Bochdaleck y alteraciones bucales.
El tratamiento a corto y mediano 
plazo inminentemente es quirúrgico, 
pero se debe evaluar en primera ins-
tancia la función cardiorrespiratoria y 
función renal, valorando la uremia o 
creatinina, electrolitos y urocultivo, así 
como procesos infecciosos; para pos-
teriormente determinar qué cirugía se 
efectuará primero. Cabe señalar que al 
nacer no se realiza cirugía de urgencia, 
ya que podría agravar el caso y empeorar 
el pronóstico si se hace precozmente. 
Se puede efectuar reconstrucción abdo-
minal, orquidopexia y reconstrucción 
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pielo-uréter-vesico-uretral, según sea 
el caso.
El tratamiento general, sin duda, 
GHEHVHUPXOWLGLVFLSOLQDULRFRQODÀQD-
lidad de brindar una mejor calidad de 
vida, tanto para el paciente en primera 
instancia, como para su familia.
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